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Abstract	  
Background: General knowledge about autoimmune pancreatitis (AIP) has evolved rapidly 
during the last decades. Numerous diagnostic criteria have been proposed since the first 
Japanese criteria in 2002. Many criteria emphasize the challenge of differentiation between 
AIP and pancreatic cancer (PC). Methods: With the intension to differentiate AIP and PC 
before surgery, we conducted a search in PubMed. Results: AIP and PC have similar clinical 
picture and can’t be differentiated based on the clinic. AIP is often IgG4 positive and PC can 
be CA19-9 positive. Serology is helpful, but not conclusive. Diffuse enlargement of the 
pancreas on CT/MRI is typical for AIP, but it may be impossible to discriminate focal AIP 
from PC. Diagnosis can be acquired by histology. While EUS-FNA biopsy often is successful 
in PC, EUS-FNA often contains too little tissue architecture for AIP diagnosis. Type 1 AIP 
can be recognised by typical affection of other organs. The diagnostic use of response to 
steroids remains controversial, but might be helpful as a last resort. Discussion: We propose a 
diagnostic strategy with initial CT. Focal enlargement should undergo cancer work-up. Both 
diffuse enlargement and focal enlargement with negative cancer work-up should be tested for 
serology, other organ affection, biopsy or/and steroid responsiveness. Negative supplementary 
tests should lead to reevaluation of malignancy. Conclusion: In most cases of AIP it will be 
possible to differentiate AIP from PC, but focal AIP with negative serology and type 2 AIP 
remains a diagnostic challenge.  
Innledning 
Sarles med flere foreslo allerede i 1961 en autoimmun mekanisme for kronisk pankreatitt (1). 
I 1995 ble betegnelsen autoimmun pankreatitt (AIP) foreslått av Yoshida med flere, etter å ha 
beskrevet en pasient med pankreatitt, hypergamaglobulinemi og autoantistoffer som 
responderte på steroider (2). Pankreatitt assosiert med Sjøgrens syndrom var tidligere 
beskrevet, men pasienten Yoshida med flere beskrev viste ingen assosiasjon til Sjøgrens 
syndrom eller andre kollagensykdommer. Ut over 2000 tallet økte forståelsen og 
oppmerksomheten for autoimmun pankreatitt. Fremdeles er patogenesen fremdeles er ukjent 
(3).  
 
Opprinnelig ble AIP beskrevet som en tilstand med 1) pankreatitt symptomer, 2) økte serum 
konsentrasjoner av pankreasenzymer eller redusert eksokrinfunksjon, 3) unormalt 
pankreatogram ved ERCP, 4) økt serum immunoglobulin eller autoantistoffer, 5) 
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symptomatisk bedring ved behandling med steroider og 6) lymfocyttisk infiltrasjon i pankreas 
(4).  
Type 1 og 2 AIP 
Den tidlige japanske litteraturen fokuserte på en klinisk observasjon med pankreatitt hos ikke-
alkoholikere. De europeiske og amerikanske artiklene, som etter hvert ble publisert, beskrev 
pasienter med lignende klinikk som responderte på steroidbehandling. Det histologiske bildet 
var preget av granulocyttinfiltrasjon. Notohara med flere oppdaget to histologisk ulike bilder 
av autoimmun pankreatitt og gav dem navnene Lymphoplasmacytic sclerosing pancreatitis 
(LPSP) og Idopathic ductcentric chronic pancreatitis (IDCP) (5). Etterhvert som dette 
histologiske skillet ble klarlagt, ble det også oppdaget forskjeller i det kliniske bildet relatert 
til histologien (6). I dag skiller vi mellom to typer AIP, type 1 og type 2. Type 1 og 2 
gjenspeiler noe ulik klinisk presentasjon av henholdsvis LPSP og IDCP. Begrepene brukes 
om hverandre. De kliniske forskjellene mellom type 1 og 2 vil bli presentert under resultater. 
Honolulu konsensus  
November 2009 møtes eksperter fra en rekke land i Honolulu for å bli diskutere og definere 
AIP (7). De konkluderte med at 1) AIP består av to ulike histologiske bilder, LPSP og IDCP. 
2) IDCP kan kun diagnostiseres ved histologi og steroidprøve kan ikke skille IDCP fra LPSP. 
3) Til tross for uenighet, skal de kliniske bildene assosiert til de histologiske bildene LPSP og 
IDCP navngis ved henholdsvis type 1 og type 2.  
 
LPSP karakteriseres histologisk ved 1) infiltrasjon av plasmaceller og lymfocytter i små 
interlobulære pankreas ganger, som ikke ødelegger duktepitelet. 2) Storiform fibrose (fibrose 
rundt dukter og vener) og fibrosen er mest utalt i fettvevet rundt pankreas. 3) Ødeleggende 
betennelse med infiltrat rundt vener. 4) Granulocytt infiltrasjon er fraværende og 
immunhistokjemisk farging viser over 10 IgG4 pos celler/high-power field.  
 
IDCP kjennetegnes histologisk ved tilstedeværelse av granulocyttær epitellesjon (GEL) i 
medium og mindre pankreas dukter og acini. Forandringene kan gi destruksjon og 
ødeleggelse av lumen. Det skal i tillegg ikke være IgG4 positive celler, dvs. helt fraværende 
eller under 10 IgG4 pos celler/high-power field. 
Fokal vs diffus type 
I tillegg til histologisk inndeling kan AIP deles opp radiologisk inn i fokal og diffus type. 
Både type 1 og 2 kan gi opphav til både fokal og diffus affeksjon av pankreas (8). Sun med 
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flere rapporterte at 70% av AIP tilfellene har diffus affeksjon av hele pankreas, mens 30% har 
kun deler av pankreas inflammert, fokal type (9).  
Hvorfor skille AIP fra pancreaskreft? 
Pancreaskreft (PC) og autoimmun pankreatitt ligner mye på hverandre, men behandlingen og 
prognosen er ulik. PC oppdages ofte for sent. Selv ved diagnose i første stadium rapporters 
det sjeldent 5 års overlevelse over 20% (10). Til sammenligning rapporterte Sah med flere at 
det ikke var signifikant forskjell på overlevelse ved riktig behandlet AIP når de ble 
sammenlignet med amerikanske demografiske data for tilsvarende gruppe (11).  
 
I motsetning til pancreaskreft som krever tidlig radikal fjerning av pankreas for håp om 
helbredelse, kan AIP behandles meget effektivt med steroider (11-13). Ettersom behandlingen 
av de to tilstandene er helt forskjellige, er det viktig å sikkert kunne skille pancreaskreft og 
AIP. Det vil hindre unødvendig operasjoner og redusere morbiditet hos AIP pasienter som 
kan behandles medikamentelt. 
Insidens AIP og pancreaskreft 
Forekomsten av AIP er ikke klarlagt. Estimatene varierer avhengig av diagnostiske kriterier, 
studiedesign, studiestørrelse og geografi. Shimosegawa med flere rapporterte at 2-3% av 
pasienter operert for pancreaskreft før AIP ble kjent, hadde AIP (8). AIP utgjør 2-6% av 
kroniske pankreatitter (14). Mayo klinikken fant at 11% av kroniske pankreatitter som ble 
behandlet med pankreas reseksjon hadde AIP (14). 
 
Nishimori med flere estimerte i 2002 prevalensen av AIP i Japan til å være 0,82 per 100 000, 
basert på japanske kriterier (15). Til sammenligning hadde Japan i 2007 en aldersstandardisert 
insidens av pancreaskreft på 10,5 per 100 000 for menn og 6,4 per 100 000 for kvinner (16). 
Insidensen av pancreaskreft i Norge er rundt 7 per 100 000, dvs. ca. 650 nye tilfeller 
pancreaskreft hvert år (17).  
Mål for oppgaven 
Hensikten med oppgaven er å undersøke hvordan AIP og pancreaskreft diagnostisk kan 
skilles fra hverandre preoperativt.   
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Metode 
Det gjøres litteratursøk i PubMed på: (Autoimmune pancreatitis) OR AIP. AIP og 
pancreaskreft vil bli skilt på følgende områder: Klinikk, laboratorieprøver, bildediagnostikk, 
biopsi og respons på steroider. Søket ble avsluttet 30. januar 2014. I tillegg inkluderes andre 
relevante artikler som allerede var kjente for forfatterne, kjent fra andre kilder eller funnet ved 
mer spesifikke søk. Studiene vurderes ut i fra relevans og kvalitet før de inkluderes.  
Resultater 
Klinikk 
AIP 
AIP kan debutere enten med pankreatitt, akutt eller kronisk, eller annen organaffeksjon (18). 
Ofte kan diagnosen være et tilfeldig funn etter bildediagnostikk av annen grunn (14). AIP har 
en gjennomsnittlig debutalder på 62,5 år (19). 2/3 var over 50 år. 2/3 - ¾ var menn (15, 19), 
88% var kauskanere. Debutsymptomer var magesmerter (20-65%), obstruktiv ikterus (39-
62%), vekttap (42%), steatoré (19%), 26% hadde diabetes ved debut (4 av 6 tilfeller var 
oppstått siste 2 år) og 10% ble oppdaget etter tilfeldig funn på CT (19, 20). Magesmertene var 
hos 16/17 pasienter av mild karakter og uten behov for opioider (19). Fem års overlevelse for 
AIP, uansett type, var lik den øvrige amerikanske befolkningen vedrørende kjønn og alder 
(11). 
Kliniske forskjeller på type 1 og type 2 
AIP type 1 hadde en gjennomsnittlig alder på 62 år, mot 48 år hos type 2 pasientene (11). 
Type 2 viser ingen kjønnspreferanse, mens type 1 er hyppigere hos menn (8). Type 1 
pasientene hadde høyere sannsynlighet for annen organaffeksjon som paroxysmal biliær, 
retroperitoneal, renal eller spyttkjertelsykdom. Type 1 har 60% høyere (60% vs 0%) 
sannsynlighet for tilbakefall (11). Obstruktiv ikterus var hyppigere hos LPSP (75% vs 47% 
hos IDCP), IDCP presenterte oftere med magesmerter (68% vs 41% hos IDCP) og akutt 
pankreatitt (34% vs 5% hos LPSP) (13).  
Diffus vs fokal 
Både diffus og fokal lesjon i caput pancreatis hadde signifikant høyere forekomst av 
obstruktiv ikterus som debutsymptom og gallegangs strikturer. Ingen med fokale lesjoner i 
corpus/cauda pancreatis hadde obstruktiv ikterus ved debut. Fokale lesjoner i corpus/cauda 
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hadde høyere forekomst av akutt pankreatitt enn diffus type, men det ble ikke rapportert mer 
magesmerter (21). Frulloni med flere rapporterte derimot at diffus type debuterer hyppigere 
med akutt pankreatitt (22).  
 
Pancreaskreft 
Porta med flere rapporterte en gjennomsnittlig debutalder på 66,8 år og at 59,5% var menn 
(10). Symptomer ved debut var asteni (85,9%), anoreksi (82,6%), vekttap (84,8%) og 
magesmerter (79%). Symptomer på gallestase var utbredt: Mørk urin (59%), oppfattelse av 
gulere hud (56%), ikterus (55%), grå avføring (54%) og pruritus (32%). Kvalme (50,8%) og 
oppkast (33,3%). Debutsymptom var magesmerter (42%), ikterus (17%), slapphet, vekttap 
eller anoreksi (20%), diare (3%) og kvalme/oppkast (2%). Forfatterne fant få 
kjønnsforskjeller med unntak av at magesmerter i nedre venstre kvadrant var hyppigere hos 
kvinner.  
AIP vs pancreaskreft 
Kamisawa med flere fant ingen kliniske forskjeller med hensyn til alder, kjønn, alkohol og 
røykevaner (29). Over 2 kg i vekttap var signifikant hyppigere hos pancreaskreft pasienter og 
AIP pasientene hadde signifikant oftere fluktuerende ikterus. Chari med flere rapporterte 
derimot i sin studie at AIP pasientene var signifikant yngre (61 år mot 67 år), oftere menn 
(85% mot 57%) og hyppigere debut med obstruktiv ikterus (87,5% mot 49%) enn 
pancreaskreft pasientene (23). De fant ingen forskjell på magesmerter, alvorlige smerter, 
ryggsmerter, vekttap over 4,5 kg eller anoreksi. 
Bildediagnostikk 
CT 
På CT kjennetegnes AIP av følgende signifikante forandringer: Diffus hevelse og lav 
oppladning av pankreas (AIP 28-56% vs PC 3%), kapsel liknende ring (40-81% vs 0-9%), 
peripankreatisk bånd (60% vs 27%), pankreas forkalkning (32% vs 9%), gallegangs-
oppladning (52% vs 6%), og nyre affeksjon (28% vs 0%) var hyppigere ved AIP (23, 24). 
Dilatasjon av ductus pancreaticus (24% vs 67%) og obstruksjon (16% vs 55%) var hyppigere 
ved pancreaskreft (23). Fravær av lymfadenopati, acites, eller parenkym forkalkning og 
normalisering ved steroider taler for AIP (25). Oppstrøms dilatasjon over 5 mm og 
peripankreasinfiltrasjon tyder på PC (24). 
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MR 
Diffust forstørret pankreas ses i 56% av AIP pasienter og 3% av PC pasientene. 81% av AIP 
hadde en kapsel likende kant mot ingen av PC pasientene (24). Proksimal atrofi (ikke sett hos 
AIP) og oppstrøms dilatasjon (11% AIP vs 69% PC) taler for PC (24). AIP og PC er 
vanskelig å skille ut i fra intensiteten på T1 og T2 vektete bilder. Begge har lav signal-
intensitet på T1 og høy intensitet på T2 (24). 78% av AIP pasientene og 3% med PC hadde 
forsinket homogen oppladning i venøs fase. Heterogen oppladning kunne ikke skille de to 
gruppene (24). Ved diffusjonsvektet MR hadde AIP signifikant lavere ADC verdier enn PC 
og normalt vev (1.012 ± 0.112 × 10 − 3 mm2/s hos AIP mot 1.249 ± 0.113 ×10 − 3 mm2/s hos 
PC), AIP verdiene gikk mot normale (1.491± 0.162×10 − 3 mm2/s) etter steroidbehandling 
(26). 
ERCP 
ERCP viser diffus uregelmessig forsnevring som sjelden ses ved pancreaskreft og dermed er 
spesifikt for AIP. Segmental forsnevring er ikke like spesifikt for AIP (27). Takuma med flere 
beskrev følgende signifikante forskjeller ved undersøkelse med ERCP: Obstruksjon (4% AIP 
vs 69% PC), ”skipped” lesjon (27% AIP vs 0% PC), sidegren deviasjon fra den forsnevrete 
ductus (81% AIP vs 22% PC), lengden på forsnevring (7.6 ± 4.3 cm AIP vs 2.5 ± 0.9cm PC), 
90% av AIP var lenger enn 3 cm og kun 27% hos PC, maksimal oppstrøms dilatasjon (2.9 ± 
0.8 mm AIP vs 6.8 ± 2.1 mm PC) og 95% av AIP var under 5 mm dilatasjon mot 27% hos PC 
(28). Forsnevringene i gallegangene var glatte hos 87% av AIP mot 35% av PC. 
Intrahepatiske stenoser ble kun sett hos AIP pasienter. Shin med flere bekreftet tegn som taler 
for AIP: ”Skipped” lesjoner i ductus pancreaticus, visualiserte sidegrener, forsnevring over 
1/3 av ductus pancreaticus (31). Kortere stenoser og oppstrøm dilatasjon over 5 mm var 
signifikant for PC. 
MRCP 
AIP hadde høyere antall multiple stenoser (AIP 71,1% vs PC 0%), diffus hevelse av pankreas 
AIP (62,3% vs PC 0%) og peripankreatisk kant (23,7% vs PC 0%). AIP hadde lavere 
forekomst av oppstrøms dilatasjon (39,5% vs 92,5%) alle p-verdier var her under 0,002. AIP 
pasienter (8 stk.) viste annen organaffeksjon (3 nyre, 2 retroperitoneal fibrose, 1 IHD 
(intrahepatisk gallegangs affeksjon), 1 IHD + nyre og 1 IHD + retroperitoneal fibrose (29) 
Fokal AIP vs pancreaskreft 
Å skille mellom fokal AIP og PC er det vanskeligste. Følgende funn kan øke diagnostisk 
sensibilitet ved fokal AIP: Forsinket oppladning med mer enn 28 HU på CT, fokal forstørrelse 
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med kapselring, irregulær forsnevring av ductus pancreaticus, strikturer i ductus choledochus 
ved lesjoner som ikke sitter i caput pancreatis. Irregulær forsnevring av ductus pancreaticus 
ble sett i 79% av AIP pasienter mot 2 av 30 pancreaskreft pasienter. AIP pasienter hadde 
oppstrøms dilatasjon hos 6% mot 86% hos pancreaskreft pasienter (9). Shin med flere skiller 
AIP fra PC ved kapsellignende kant, forsinket homogent oppladning, ”skipped” lesjon i 
ductus pancreaticus og sidgrener synlige i forsnevret område hos AIP (24).  
Andre bildediagnostiske metoder 
Ultralyd (UL) undersøkelse er mulig både med abdominal UL og endoskopisk UL (EUS). 
Hoki med flere beskrev følgende forskjeller mellom AIP og pancreaskreft: Diffust 
hypoekkogent område, diffus forstørrelse, fortykket ekstrahepatisk gallegangsvegg, 
peripankreas hypoekkogen kant, og duktpenetrerende tegn er vanligst ved AIP (30). Fokale 
hypoekkogene områder og fokal forstørrelse var hyppigere ved pancreaskreft, men er 
vanskelig å skille fra fokal AIP. Det var ingen signifikant forskjell i tilstedeværelse av 
lymfeknuter. Forfatterne oppgir også at EUS er mer sensitiv en abdominal UL. Levy med 
flere er enig i karakteristiske funn som diffus forstørret pankreas med hypoekkogene flekker 
og heterogent utseende beskrevet ved EUS, men legger til at fokale/isolerte eller multiple 
lesjoner ligner inoperative dukt karsinomer (37). Shin med flere fant ingen signifikante 
forskjeller mellom AIP og PC ved undersøkelser med FDG-PET (24). 
Laboratorieprøver 
IgG4 og IgG 
Hamano med flere var de første som i 2001 rapporterte økt IgG4 nivåer hos AIP pasienter 
sammenlignet med pancreaskreft, kronisk pankreatitt, primær biliær cirrhose, primær 
skleroserende cholangitt og Sjøgrens syndrom (31). Initialt ble det rapportert om opp mot  
100% spesifisitet og sensitivitet på 90% sammenlignet med pancreaskreft, dvs. stor evne til å 
skille til de to sykdommene (31). Ghazale med flere sådde tvil om de gode resultatene ved å 
rapportere en sensibilitet på 75,6% og spesifisitet på 90,4% sammenlignet med pancreaskreft 
(32). 
 
Morselli-Labate med flere gjorde i 2009 en metaanalyse basert på et systematisk litteratursøk 
for å se på anvendeligheten av IgG4 i diagnostikken av AIP (40). Sensitiviteten for å skille 
mellom AIP og pancreaskreft i metaanalysen var 82.3% (74.6–88.4)(p=0,043) og 
spesifisiteten var 95.4% (92.4–97.5)(p=0,001). Totalt hadde 14 av 304 pancreaskreft-
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pasienter falske positive resultater. Cut-off verdien lå mellom 130 mg/dl og 140 mg/dl. 
Studien konkluderte, til tross for heterogenitet i publiserte studier, med at IgG4 er en god, 
men ikke konklusiv markør for AIP og at IgG4 bør inkluderes i utredningen av AIP. Ved å 
doble cut-off verdien for IgG4 fra 140 mg/dl til 280 mg/dl, øker spesifisiteten fra 93% til 
99%, til gjengjeld falt sensitiviteten fra 76% til 53% (32). 
 
Total IgG var over 1800 mg/dl hos 52% (20). Chari med flere rapporterte at 71% var IgG4 
positive mens kun 38% var positive for IgG. Alle som var IgG positive var også IgG4 positive 
(33). 54% av AIP var IgG positive og 2,6% med pancreaskreft var IgG positive (34). 
 
Song med flere foreslo å bruke forhøyet total IgG eller IgG4 med en økt sensitivitet og 
spesifisitet på henholdsvis 68,3% og 95,5% (35). Forfatterne mente dette vil signifikant øke 
sensitiviteten fordi 13 av 82 pasienter hadde forhøyet total IgG uten forhøyet IgG4, uten at 
spesifisiteten sank ved sammenligning mot pancreaskreft. 
Andre laboratorieprøver 
Ghazale med flere rapporterte at pancreaskreftpasienter hadde høyere sannsynlighet for å ha 
CA19-9 verdier over 100 U/ml (71% av PC vs 9% AIP) (32). CA19-9 vil sjelden være høyere 
enn 200 U/ml ved AIP, mens pancreaskreft pasienter ofte vil ha høyere verdier (18). Chari 
med flere rapporterte at 23,1% av AIP pasientene og 76,9% PC pasienter hadde CA19-9 
verdier over 55 U/l (36). CA19-9 verdier over 150 U/L ble funnet hos 61,5% av PC og 7,7% 
av AIP pasientene. Spesifisitet på henholdsvis 81,3% og 92,3% for 55 U/L og 150 U/L. 
 
Antistoffer mot PBP petid fra helicobacter pylori var positive (over 32 000 internasjonale 
enheter) hos 33 av 35 AIP pasienter (37). Sammenlignet med pancreaskreft hadde anti PBP en 
sensitivitet på 94% og en spesifisitet på 95%, 5 av 110 pancreaskreft pasienter var positive. 
 
Andre antistoffer som kan være forhøyet ved AIP er ANA (31%) og revmatoid faktor (RF) 
(33%) (20). Song med flere rapporterte at ANA var forhøyet (over 1:80) hos 24,4% hos AIP 
og RF over 20,3% (35). Forfatterne mener ANA og RF har for lav spesifisitet (ca. 70%) når 
en skal skille AIP fra pancreaskreft.   
 
CA-II og CA-IV er ofte forhøyet, men de er lite spesifikke da de ofte er forhøyet ved mange 
andre sykdommer. PSTI Ab og lactoferrin Ab viste sterk assosiasjon til AIP, selv om mange 
med AIP ikke har høye verdier (38). 
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Wang med flere trekker frem flere mulige markører: anti-lactoferrin, anti-carbonic anhydrase-
II/IV, anti-pancreatic secretory trypsin inhibitor, anti-amylase- alpha og anti-heat-shock 
protein-10 antistofer (14).  
 
Serum amylase og lipase er ca. tre ganger forhøyet ved AIP. Ved gallestase vil også bilirubin, 
transaminaser og gallestaseenzymer være forhøyet. Dette gjelder også ved pancreaskreft (18) 
Histologi/biopsi 
Den histologiske definisjonen av AIP ble bestemt under Honolulu konferansen, og er 
beskrevet under innledningen (7). Her presenteres ulike metoder for å innhente vevsmateriale. 
 
Ved pancreaskreft er standard metode finnålsaspirasjonscytologi (FNAC/FNA). Chen med 
flere utførte en metaanalyse på endoskopisk ultralydveiledet (EUS) FNA ved pancreaskreft 
(39). De fant en samlet sensitivitet på 89% og en spesifisitet på 96%. Imai med flere 
rapporterte en lignende sensibilitet 92,2% og en 100% spesifisitet for 22G nåls EUS-FNA i 
diagnosen av PC (40). Studien klarte ikke å stille diagnosen på noen av de 21 AIP pasientene 
som var inkludert. Ingen med AIP ble feiltolket som PC.  
 
Kanno med flere rapporterte at de hos 14 av 25 AIP pasienter kunne stille definitiv AIP 
diagnose ut ifra ICDC med 22G nåls EUS-FNA (41). Trolig AIP diagnose (nivå 2) ble stilt i 6 
tilfeller. Tilstrekkelig materiale var tilgjengelig i 80%. Iwashita med flere oppga lignende 
resultater (42). Med 19G nåls EUS-FNA klarte de å stille AIP diagnosen i 43% av tilfellene 
og i 50% fant forfatterne funn forenelig med idiopatisk kronisk pankreatitt. For lite prøve 
materiale var det kun hos 7%. Forfatterne konkluderte med at FNA er en sikker måte å 
innhente biopsi materiale på.  
 
En mulig løsning på utfordringen med å stille AIP diagnosen ved FNA er å bruke ultralyd 
veiledet trucut biopsi (EUS-TCB) (43). Mizuno med flere fant at EUS-TCB hadde signifikant 
høyere sensitivitet enn EUS-FNA for å diagnostisere AIP (100 vs 36)(p=0,004) (44). 
Spesifisitet var ikke signifikant, men tenderte mot EUS-TCB (100%) mot EUS-FNA (33%) 
(p=0,0833). Halvparten av prøvene tatt ved pankreatitt (n=14) var inkonklusive ved FNA. Når 
EUS-TCB og EUS-FNA ble sammenlignet hos pasienter med pancreaskreft var forskjellene 
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ikke signifikante, men resultatene favoriserte EUS-FNA. EUS-FNA diagnostiserte alle 14 
cancerpasienter, men kun 11 av 14 med EUS-TCB.  
Steroidprøve 
Både type 1 og type 2 AIP responderer på steroidbehandling (11-13). Det gjør ikke 
pancreaskreft. Dette faktum kan brukes til å skille AIP og PC. 
 
I 2008 rapporterte Moon med flere 22 pasienter med mistenkt AIP etter en negativ malignitets 
utredning som inkluderte biopsi (45). De ble gitt en to ukers steroidkur (0,5 mg/kg/dag). 
Responsen ble så vurdert ved CT og ERCP/MRCP. Positiv respons ble definert som komplett 
eller markant bedring i forsnevringen av ductus pancreaticus og redusert/opphevet 
oppfyllning i pankreas om dette var til stede opprinnelig. Syv pasienter var negative og ble 
operert dagen etter. En hadde levermetastaser på CT og nektet å la seg operere. Seks pasienter 
ble operert og diagnosen pancreaskreft ble histologisk bekreftet. De resterende 15 med positiv 
respons på steroider, fikk diagnosen AIP og fortsatte med steroider. Ingen hadde 
pancreaskreft etter oppfølging på mellom to og seks måneder. Forfatterne konkluderte med at 
steroidprøve kan være et nyttig hjelpemiddel i utredning av tvilstilfeller, men ikke som en 
erstatning for en grundig utredning.  
Annen organaffeksjon 
Pancreaskreft er primært en sykdom som ikke affiserer andre organer, med mindre den 
metastaserer. Chari med flere rapporterte metastaser til lever i 18% (36). Ingen av disse ble 
ikke forvekslet med AIP. Forfatterne fant annen organaffeksjon som tyder på AIP i 58% av 
AIP tilfellene og i kun 2% av PC pasientene. Nyreaffeksjon ble sett  ved AIP (23%) og PC 
(2%). Retroperitoneal fibrose ble kun sett hos AIP (12,5%). Gallegangsoppladning ble sett 
hos både AIP og PC. Intrahepatiske eller proksimale ekstrahepatiske strikturer ble funnet hos 
31% av AIP, men ikke ved PC. Ulcerøs kolitt ble sett hos 6,25% hos AIP. Forstørrete 
spyttkjertler ved undersøkelse var inkludert, men studien oppga ikke antallet. 
 
Naitoh med flere rapporterte annen organaffeksjon hos 53,1% av 64 pasienter (46). 
Sumimoto med flere fant annen organaffeksjon ved klinisk debut i 44% av pasientene (20). 
Det inkluderte skleroserende cholangitt (8 av 61), skleroserende sialadenitt og dacryoadenitt 
(13 av 61), retroperitoneal fibrose (4 av 61), ulcerøs kolitt (1 av 61) og renal involvering (1 av 
61). Nivå 1 annen organaffeksjon i følge ICDC kriteriene hos 21,1% av type 1 og nivå 2 hos 
24,6% av type 1. Ingen av disse tilstandene ble funnet hos cancer pasientene. Til 
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sammenligning hadde 19 av 30 pasienter med pancreaskreft intrapankreastisk gallestriktur. 
Ved AIP fant Hamano med flere hiliær lymfadenopati i mediastinum (80,4%), 
ekstrapankreatiske gallegangs affeksjon (73,9%), hevelse av spyttkjertler/tårekjertler (39,1%), 
hypotyroidisme (22,2%) og retroperitonealfibrose (12,5%) (47).  
 
Sah med flere beskrev høyere forekomst av affeksjon av andre organer hos AIP type 1 enn 
type 2 (60 vs 0%) (11). Annen organaffeksjon inkluderte paroksysmal gallegang, 
retroperitoneal fibrose, nyre eller spyttkjertler. Type 1 AIP hadde høyere forekomst av 
retroperitoneal fibrose (7% vs 0%), spyttkjertelaffeksjon (12% vs 0%), utalt lymfadenopati 
(8% vs 0%) enn type 2, men er mindre sannsynlighet inflammatorisk tarmsykdom (IBD) (1% 
vs 16% ved type 2) (13). 
 
Initialt ble type 2 AIP i 20-30% av tilfellene assosiert til IBD (5, 6). Sah med flere 
konkluderte med at type 2 primært ikke affiserer andre organer, unntatt ved IBD (16%) (11). 
Til sammenligning hadde 6% av type 1 AIP IBD. 
Diagnostiske kriterier 
De første diagnostiske kriteriene ble foreslått i 2002. I løpet av de neste årene kom mange 
ulike sentre med sine egne kriterier. Først i 2011 kom en internasjonal konsensus, kjent som 
de internasjonale konsensus kriteriene (8). Her presenteres de fem mest toneangivende 
diagnostiske kriteriene for AIP. 
1. Japanske kriterier  
Japanerne var først ute med sine diagnostiske kriterier i 2002 (JPS2002). I følge Kwon med 
flere består de japanske kriteriene av tre punkter. Kriterium 1 må være tilstede sammen med 
en eller begge av tilleggskriteriene 2 og 3 (48). De opprinnelige kriteriene var 1) pankreas 
bildediagnostikk viser diffus forsnevring av ductus pancreaticus med irregulære vegger (mer 
enn 1/3) og diffus hevelse av pankreas. 2) Laboratorieprøver viser økte serum nivåer av 
gamma-globulin og/eller immunoglobulin eller tilstedeværelse av antistoffer. 3) Histologisk 
økt lymfoplasmaceller og fibrose. 
 
De japanske kriteriene ble i følge Kwon med flere revidert i 2006 (JPS2006) (18). Kriteriene 
endret på følgende måte 1) den irregulære forsnevringen måtte ikke lenger være minst 1/3 av 
ductus pancreaticus. Forsnevringen kan nå være diffus eller segmental og hevelsen av 
14	  	  
pankreas kan være diffus eller fokal. 2) Høy IgG4 er blitt lagt til. Fremdeles må det 
bildediagnostiske kriteriet være tilstede sammen med en eller begge tilleggskriteriene. 
 
I følge Shimosegawa med flere, ble de japanske kriteriene på nytt revidert etter publiseringen 
av de internasjonale kriteriene og de asiatiske kriteriene, kjent som JPS2011 (49). Til forskjell 
fra tidligere versjoner inkluderes nå annen organaffeksjon og steroid respons. Kriteriene åpner 
også for å stille mulig AIP type 2 diagnose. Se tabell 1. 
  
Kriterium  Beskrivelse 
1. Bildediagnostikk  Forstørret pankreas 
a) Diffus 
b) Segmental/fokal 
2. ERCP Irregulær forsnevring 
3. Serologi IgG4 over 135 mg/dl 
4. Histologi Histologi: 
a) Tre av følgende fire funn: 
- infiltrasjon av lymfocytter eller plasmaceller og fibrose 
- over 10 IgG4 pos celler per HPF 
- storiform fibrose 
- obliterativ phlebitt  
b) To av fire ovenstående funn. 
5. Annen organaffeksjon a) Kliniske eller radiologiske lesjoner. 
b) Histologisk skleroserende cholangitt, skleroserende 
dacryoadenitt/sialoadenitt eller retroperitoneal fibrose. 
6. Respons på steroid terapi Kan forsøkes etter negativ malignitets utredning 
Diagnose  
Definitiv diagnose 1) Diffus: 1a + 3/4b/5 
2) Segmental/fokal: 1b + 2 + 2av:3/4b/5 eller: 1b + 2 + 2/4b/5 + 6 
3) Histologisk: 4a 
Sannsynlig diagnose Segmental/fokal: 1b + 2 + 3/4b/5 
Mulig diagnose Diffus: 1a + 2 + 6 
Segmental/fokal: 1b + 2 + 6 
Tabell 1: Japanske kriterier, JPS2011 (49). 
2. Koreanske kriterier 
De koreanske kriteriene (Kim kriteriene) baserer diagnosen på fire kriterier (50).  
1) Bildediagnostikk: Diffus hevelse av pankreas på CT og ERCP viser diffus eller segmental 
irregulær forsnevring av ductus pancreaticus. 2) Laboratorieprøver viser økte IgG og/eller 
IgG4 nivåer eller tilstedeværelse av autoantistoffer. 3) Histologi viser fibrose med lymfocytter 
eller plasmaceller. 4) Assosiasjon med andre postulerte autoimmune sykdommer. AIP 
diagnosen organiseres så etter sannsynlighet avhengig av hvilke kriterier som er tilstede. 
Definitiv diagnose stilles ved: 1+2+3+4, 1+2+3, 1+2 eller 1+3. Kriterium 1+ 4 gir sannsynlig 
diagnose, diagnosen er definitiv om positiv respons på steroider. Mulig AIP diagnostiseres om 
kun 1 er tilstede. Kriterier 1-3 er nesten identiske med de opprinnelige japanske kriteriene, 
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ved å legge til kriterium 4 blir også AIP pasienter som ikke gir funn på 2 eller 3 diagnostisert i 
følge forfatterne. 
3. Asiatiske kriterier 
Enighet mellom de koreanske og japanske kriteriene ble oppnådd i 2008 (51). Konklusjonen 
ble følgende tre kriterier: 1) CT: Diffus/segmental/fokal forstørrelse av pankreas eller masse 
med eller uten hypodens kant ved parenkym bildediagnostikk. Ved undersøkelse av ductus 
pancreaticus ses diffus/segmental/fokal forsnevring ofte med gallestase (fortrinnsvis ved 
ERCP, men typiske funn ved MRCP er også godkjent). 2) Serologi: Høye nivåer av IgG, 
IgG4 eller antistoffer. 3) Histologi med lymfoplasmocytisk infiltrasjon og fibrose sammen 
med IgG4 positive celler. AIP-diagnosen kan stilles ved tilstedeværelse av kriterium 1 
sammen med 2 eller 3. Respons på steroider ble også lagt til som et tilleggskriterium som kan 
benyttes om pasientene oppfyller kriterium 1 sammen med negativ utredning for malignitet.  
4. HISORt 
Mayoklinikken publiserte i 2006 sine diagnostiske kriterier, kjent som HISORt kriteriene 
(33). HISORt baserer seg på fem kriterier. A) Diagnostisk histologi er funn lik LPSP eller 
lymfoplasmatisk infiltrat med over 10 IgG4 pos celler per HPF i pankreas. Histologien er 
supplerende om over 10 IgG4 positive celler per HPF i ekstrapankreatisk vev eller 
lymfoplasmatisk infiltrasjon med fibrose i pankreas. B) De bildediagnostiske funnene er enten 
typiske eller atypiske. Typiske bildediagnostiske funn er diffust forstørret pankreas med 
forsinket kant oppladning på CT/MRI eller diffust irregulært og forsnevret ductus 
pancreaticus ved ERCP. Atypiske funn er pankreatitt, fokal pankreas oppfylling, fokal 
pankreas dukt striktur, pankreas atrofi og pankreas forkalkning. C) Serologi viser økte serum 
nivåer av IgG4. D) Annen organaffeksjon som hilus/intrahepatisk galle strikturer, vedvarende 
gallegangs strikturer distalt, parotid/lacrimal affeksjon, lymfadenopati i mediastinum eller 
retroperitoneal fibrose. E) Markant/fjerning av pankreas/ekstrapankreatiske manifestasjoner 
ved steroid terapi. Diagnosen kan stilles på tre måter ved å bruke de fem kategoriene,  
A) diagnostisk histologi, B) typiske bildefunn sammen med økt serum IgG4 nivåer eller C) 
uforklarlig pankreassykdom sammen med serologi eller annen organaffeksjon som 
responderer på steroider. Forfatterne poengterte at det i motsetning til andre diagnostiske 
kriterier ikke er nødvending med bildediagnostiske funn for å stille AIP diagnosen. 
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Forslag til de reviderte HISORt kriteriene ble publisert i 2009 (36). Det nye forslaget legger 
til to nye kategorier av funn for å skille mellom AIP og PC, funn forenelige med PC og 
intermediære funn. Se tabell 2. 
Kategori 1. Sannsynlig AIP  2. Intermediær 3. Sannsynlig cancer 
H. Histologi 1) Lymfoplasmocytisk skleroserende 
pankreatitt eller over 10 IgG4 positive 
celler/HPF IgG4 pos celler med to av: 
Periduktal lymfoplasmocytisk 
infiltrasjon, obliterativ phlebitt eller 
storiform fibrose 
2) Idiopatisk dukt sentrert pankreatitt 
eller granulocytt epitelial lesjon med 
minimalt med IgG4 pos celler 
Storiform fibrose med 
lymfoplasmocytisk 
infiltrasjon 
Positiv for 
pancreaskreft på 
cytologi, biopsi eller 
reseksjon 
I. Bilde-
diagnostikk 
Diffust forstørret pankreas med eller 
uten kapselliknende kant, uten funn 
forenelig med pancreaskreft. 
Fokal forstørret 
pankreas, uten funn 
forenelig med 
pancreaskreft 
Fokal lesjon med 
enten lav tetthet, 
pankreas dukt 
dilatasjon, pankreas 
dukt obstruksjon eller 
oppstrøms parenkym 
atrofi 
S. Serologi Serum IgG4 over to ganger over normal 
nivå 
Serum IgG4 økt, under 
2 ganger normalt nivå 
CA19-9 over 150 
IU/ml eller 
dekompresjon av galle 
O. Annen 
organaffeksjon 
Typisk histologi eller typisk radiologi + 
positiv IgG4 farging 
Radiologisk affeksjon 
av intrahepisk 
gallegang, nyre, 
spyttkjertler eller 
retroperitoneal fibrose. 
Eller pos IgG farging av 
andre organer. IBD 
Tegn eller biopsi på 
levermetastaser 
Rt. Respons på 
steroid terapi 
Merkbar respons på 
pankreas/ekstrapankreatiske lesjoner  
 Ingen forbedring. 
Økt CA19-9 
Tabell 2: Reviderte HISORt kriterier (36). 
 
Diagnosen kan stilles på tre måter. 1) Histologisk (H1). 2) Ved typisk bildediagnostikk (I1) + 
en av: Økt IgG4 (S1/S2), annen organaffeksjon (O1/O2) eller kompatibel histologi (H2). 3) 
Positiv respons på steroider hos 1) gruppe A og B, 2) pasienter uten typisk bildefunn (I2/I3) 
etter negativ cancer utredning + et sannsynlig AIP funn på serologi eller annen organaffeksjon 
(S1/O1) eller 2 intermediære funn (S2/O2/H2). 
5. Internasjonale konsensus kriterier 
De internasjonale konsensus kriteriene, ICDC, kom i 2011 og skiller i diagnostikken AIP type 
1 og type 2 (8). De diagnostiske kriteriene baserer seg på fem kardinal tegn: 1) Bilde-
diagnostikk for pankreas dukt og parenkym, 2) serologi, 3) annen organaffeksjon, 4) pankreas 
histologi og 5) respons på steroider. Hver av de fem kardinaltegnene deles inn i nivå 1 eller 2 
avhengig av sannsynlig AIP. Diagnosen deles i definitiv og sannsynlig AIP. Se tabell 3 og 4.  
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AIP – type 1 
Kriterium Nivå 1 Nivå 2 
P. Parenkym 
bildediagnostikk 
Diffus forstørrelse med forsinket 
oppladning (kantoppladning) 
Segmental/fokal forstørrelse med 
forsinket oppladning 
D. Dukt 
bildediagnostikk 
Lang (> 1/3) eller multiple strikturer uten 
oppstrøms dilatasjon 
Segmental/fokal forsnevring uten 
oppstrøms dilatasjon (< 5 mm) 
S. Serologi IgG4 over 2 ganger normal verdi IgG4 mellom 1-2 ganger normal verdi 
OOI. Annen 
organaffeksjon 
A eller B 
A: Histologi i ekstrapankreatiske organ, tre 
av: 
1) lymfoplasmocytisk infiltrasjon med 
fibrose og uten granulocytt infiltrasjon 
2) storiform fibrose 
3) oblitrativ phlebitt 
4) over 10 IgG4 pos celler/HPF 
 
B: Radiologisk, en av: 
1) segmental/multiple eller proksimale og 
distale gallegangs strikturer 
2) retroperitoneal fibrose 
A eller B 
A: Histologi, begge: 
1) lymfoplasmocyttisk infiltrasjon med 
fibrose og uten granulocytt infiltrasjon 
2) over 10 IgG4 pos celler/HPF 
 
B: Fysisk eller radiologisk 
1) symmetrisk forstørrelse av spytt/tåre-
kjertler 
2) radiologisk affeksjon av nyrer, 
liknende beskrevet i assosiasjon med 
AIP 
H. Histologi LPSP v/ reseksjon/kjernebiopsi, tre av: 
1) lymfoplasmocytisk infiltrasjon med 
fibrose og uten granulocytt infiltrasjon 
2) storiform fibrose 
3) oblitrativ phlebitt 
4) over 10 IgG4 pos celler/HPF 
LPSP v/ kjernebiopsi, to av: 
1) lymfoplasmocytisk infiltrasjon med 
fibrose og uten granulocytt infiltrasjon 
2) storiform fibrose 
3) oblitrativ phlebitt 
4) over 10 IgG4 pos celler/HPF 
Rt. Respons  
på steroid terapi 
Rask (i løpet av 2 uker) radiologisk bekreftet fjerning eller markant bedring av 
pankreas eller ekstrapankreatiske manifestasjoner. 
Diagnose  
Definitiv: Histologisk (H1), bildediagnostikk (P1+(nivå 1 eller 2 som ikke er D) eller P2 + 2 nivå 1 eller D2) 
eller respons på steroider (S1/OOI1 + Rt eller 1D + S2/OOI2/H2 + Rt) 
Sannsynlig: S2/OOI2/H2 + Rt 
Tabell 3: Internasjonale konsensus kriterier for AIP type 1 (8). 
 
 
AIP – type 2  
Kriterium Nivå 1 Nivå 2 
P. Parenkym 
bildediagnostikk 
Diffus forstørrelse med forsinket oppladning 
(kant oppladning) 
Segmental/fokal forstørrelse med 
forsinket oppladning 
D. Dukt 
bildediagnostikk 
Lang (> 1/3) eller multiple strikturer uten 
oppstrøms dilatasjon 
Segmental/fokal forsnevring uten 
oppstrøms dilatasjon (< 5 mm) 
OOI. Annen 
organaffeksjon 
 Klinisk diagnostisert inflammatorisk 
tarm sykdom 
H. Histologi IDCP v/ reseksjon eller kjerne biopsi, begge: 
1) granulocytt infiltrasjon i dukt vegg (GEL) 
med eller uten granulocytisk acinær 
inflammasjon 
2) 0-10 IgG4 pos celler/HPF 
Kjernebiopsi med begge funn: 
1) granulocytisk og 
lymfoplasmocytisk acinær 
inflammasjon 
2) 0-10 IgG4 pos celler/HPF 
Rt. Respons  
på steroid terapi 
Rask (i løpet av 2 uker) radiologisk bekreftet fjerning eller markant bedring av 
pankreas eller ekstrapankreatiske manifestasjoner. 
Diagnose 
Definitiv: Histologisk (H1) eller inflammatorisk tarm sykdom + H2 + Rt 
Sannsynlig: H2/inflammatorisk tarm sykdom + Rt 
Tabell 4: Internasjonale konsensus kriterier for AIP type 2 (8). 
 
 
18	  	  
Tabell - oppsummering 
 
  
AIP Pancreaskreft 
Type 1  Type 2 
Klinikk Ca. 62år 
Menn > kvinner 
 
Ca. 48 år 
Menn = kvinner 
Ca. 66,8år 
Menn > kvinner 
85,9% asteni 
82,6% anoreksi 
79% magesmerter 
55% Obstruktiv ikterus 
82,6 vekttap (over 2 kg) 
50,8% kvalme 
32% pruritus 
Pankreas masse, vekttap, obstruktiv ikterus,   
akutt pankreatitt, magesmerter 
 
 
 
CT/MR Diffus: (karakteristisk AIP) ”sauge shape” pankreas, 
omliggende hypodens kant 
Fokal: Forsinket oppladning, kapsel ring, irregulære 
forsnevringer  
Fokal hypodens lesjon 
ERCP/MRCP Multiple stenoser, ingen oppstrøms dilatasjon, diffus 
affeksjon av pankreas 
Obstruksjon, oppstrøms 
dilatasjon. 
Ig4 Sensitivitet 82,3% pos, 95,4% spesifisitet 
målt opp mot pancreaskreft 
Negativ 14 av 304 pos 
Annen serologi 9% CA19-9 pos, sjelden høyere enn 200U/ml 
 
Anti PBP 94% pos 
 
ANA hos 24,4, RF hos 20,3 pos (spesifisitet ca. 70%) 
71% CA 19-9 pos, oftere 
over 200U/ml 
Anti PBP 5 av 110 pos 
Biopsi EU-FNA diagnostisk i 0-43% av tilfellene 
(EU TCB sensitivitet 57-100%) 
EU-FNA 85,4% 
sensibilitet, spesifisitet  
100% mot AIP 
Steroid test Responderer på steroider Responderer ikke på 
steroider 
Annen 
organaffeksjon 
IgG4 assosiert sykdom. Affeksjon av: 
Proksimal/intrahepatisk gallegang, 
retroperitoneal fibrose, spyttkjertel 
affeksjon, lymfadenopati 
IBD 16-30% Metastaser 
Tabell 5: Sammenligning av AIP og PC. 
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Diskusjon   
Klinikk 
Det kliniske bildet alene kan ikke brukes til å skille AIP fra PC. Begge tilstander opptrer 
hyppigst hos menn i 60 årene, med unntak av type 2 AIP som debuterer 10 år tidligere uten 
kjønnsforskjell. Symptomene er ofte uspesifikke med magesmerter, ikterus, steatoré eller 
vekttap. Begge tilstander kan oppdages som en tilfeldig oppfyllning i pankreas etter 
bildediagnostikk av andre grunner. Kun en studie fant at vekttap over 2 kg var mer uttalt hos 
pancreaskreftpasientene (29). Det kliniske bildet brukes derfor ikke i noen de diagnostiske 
kriteriene. 
Bildediagnostikk 
Bildediagnostikk kan brukes til å skille diffus AIP fra PC, men det er vanskeligere å skille 
fokal AIP fra PC (20, 52). AIP diagnosen kan ikke stilles på bildediagnostiske funn alene 
(53). Sumimoto med flere sammenlignet sensitivitet til CT, ERCP og CT + ERCP ved 
undersøkelse av AIP (20). Ved diffus AIP ble det ikke funnet signifikante forskjeller mellom 
CT (88%), ERCP (82%) og CT + ERCP (97%). Ved segmental/fokal AIP viste CT+ERCP 
(63%) signifikant bedre sensibilitet enn både, CT (26%) og ERCP (35%) alene. Ved 
pancreaskreft var det ingen signifikant forskjell mellom de ulike metodene: CT (95%), ERCP 
(91%) og CT + ERCP (96%). 
 
Chari med flere fant at 8 av 48 med fokal AIP hadde bildefunn forenelig med PC, beskrevet 
som gruppe 3 i de reviderte HISORt kriteriene (36). 15 av 48 AIP pasienter hadde gruppe 2 
funn og 75% av gruppe 2 var PC. Takahashi med flere fant at CT stilte riktig AIP diagnose i 
68-76% av tilfellene (23). Vanligste årsak til feil diagnose var at gallegangsdilatasjon uten 
pankreas oppfyllning og lav oppladning hos AIP ble tolket som PC. Iso-oppladning i 
pancreaskreft ble tolket som AIP. Forfatterne påpeker at det fremdeles er vanskelig å skille 
fokal AIP fra PC. Type 2 AIP debuter oftere med fokal affeksjon av pankreas (11, 13). Dette 
gjør diagnostikken utfordrende da type 2 ikke er IgG4 positiv eller har annen organaffeksjon 
utenom IBD som kan støtte diagnosen. 
MRCP eller ERCP 
ERCP er mer utbredt og tilgjengelig i Japan enn i USA. Mange mener at ERCP er overlegen 
MRCP grunnet høyere oppløsning og høyere sensibilitet (31, 28, 29). Carbognin med flere 
mener utfordringen med MRCP ligger i at modaliteten ikke er i stand til å skille irregulær 
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forsnevring, sett ved AIP, fra stenose, sett ved pancreaskreft (54). Forfatterne mener at 
sekretin og påvisning av duktpenetrerende tegn ved AIP kan bedre diagnostikken. Park med 
flere oppsummerte at styrkene ved MRCP er at en kan vurdere både på vevet, duktene og 
galleganger (29). Svakhetene er dårligere oppløsning og vanskeligere vurdering av oppstrøms 
dukt, noe som er viktig for å skille AIP fra PC. Sammenfall av dukt kan gi pseudoforsnevring, 
som kan ligne AIP funn. Ulempene ved ERCP er at det er en invasiv prosedyre som er 
assosiert med infeksjoner og pankreatitter. Det er heller ikke alltid mulig å lykkes med 
kanyleringen. Park med flere konkluderte med at MRCP kan brukes der ERCP er 
kontraindisert eller mislykkes (29).  
Laboratoriefunn 
Selv om laboratoriefunn ikke er konklusive, kan de være et godt hjelpemiddel for å skille AIP 
fra PC. IgG4 er foreløpig den beste markøren for AIP. Selv om IgG4 hadde høy spesifisitet 
(95,4%) i følge Morselli-Labate og Pezzilli sin metastudie var det 14 av 304 pasienter med 
pancreaskreft med verdier over terskelenverdien (130-140mg/dl) (55). Det er også blitt 
diskutert å heve terskelen til det dobbelte (280mg/dl), for å øke spesifisiteten mot 
pancreaskreft (38). Denne terskelverdien (280mg/dl) svarer til nivå 1 i ICDC. Til tross for 
dette, blir ikke forhøyet IgG4 ensbetydende med AIP. Sumimoto med flere fant en 
pancreaskreft pasient med nivå 1 serologi (20). Nivå 1 har sensibilitet på 63,6% og spesifisitet 
96,7%. En annen utfordring ved IgG4 er at IDCP/type 2 ikke er IgG4 positiv (7, 8, 11). 
 
Høye CA19-9 verdier indikerer pancreaskreft, men heller ikke CA19-9 er entydig. CA19-9 
kan være forhøyet ved AIP. Det forskes på nye markører for AIP, f.eks. Antistoffer mot PBP 
petid, men de er ennå ikke godt nok dokumentert for å kunne tas i bruk klinisk. ANA, RF, s-
lipase og s-amylase kan være forhøyet både ved AIP og PC. Dermed er spesifisiteten for lav 
til å kunne skille de to tilstandene.  
Histologi/biopsi 
Valg av biopsimetode blir et spørsmål om en vil diagnostisere AIP eller utelukke 
pancreaskreft. EUS-FNA egner seg godt til å diagnostisere/utelukke pancreaskreft med en 
sensibilitet på 90% ved diagnostikk av PC. Metoden er ikke fri for falske negative. EUS-FNA 
egner seg i mindre grad til å diagnostisere AIP. Dette forklares ved at prøven ofte gir for lite 
vev til å påvise forandringer i vevsarkitekturen. Dette ansees som nødvendig for AIP diagnose 
(18, 44). Iwashita med flere har foreslått at flekkete affeksjon av pankreas rundt pankreas 
dukter og vener ved AIP var mulig årsak til den lavere sensibiliteten (42). 
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EUS–TCB er blitt forslått som en mulig løsning (43). Så langt er resultatene lovende, men det 
er gjort få studier og tallmaterialene er små (43, 44, 56). EUS-TCB er sammenlignet med 
EUS-FNA, en mindre utprøvd modalitet. Chen med flere fant i sin metastudie at EUS-FNA er 
en trygg og sikker metode (39). Mizuno med flere poengterer at det kan være vanskeligere å 
gjennomføre EUS-TCB om lesjonen sitter i ampulla pancreas pga. vinklingen på skopet (44). 
 
En utfordring i Norge med diagnostisering av AIP ved bruk av biopsi er at antatt operable PC 
ikke biopseres i forkant av operasjon. 
Steroidprøve 
Bruken av steroidprøve for diagnostikk av AIP er omdiskutert. Det finnes få studier som har 
undersøkt bruken av steroider på AIP og PC i en diagnostisk sammenheng, da det anses som 
uetisk å gi steroider til PC. Flere stiller seg kritisk til steroidprøve fordi 1) det er ingen 
diagnose (med unntak av autoimmun hepatitt) som tar hensyn til positiv respons på steroider i 
en diagnostisk sammenheng. 2) Bruk av steroidprøve kan forsinke utredning med allerede 
anerkjente metoder. 3) Steroider kan gi abstinens symptomer. 4) Steroider kan fremme vekst 
av cancer (51). Flere mener steroidprøve kun bør utføres når AIP mistenkes etter en negativ 
utredning for malignitet (51). Negativ steroid test bør føre til reevaluering av malignitet (14).  
Samtidig er det viktig å unngå unødvendige operasjoner, da det er et stort inngrep. 
 
Moon med flere har vist at steroid test kan være nyttig i tvilstilfeller (45). Resultatet kommer 
relativt raskt, i løpet av 2 uker. De kunne med steroidprøve skille 15 AIP pasienter fra 7 
pasienter med pancreaskreft. Til sammenligning ble det i løpet av forsøksperioden 
diagnostisert 1091 pasienter med pancreaskreft. Når kun 7 av 1091 pasienter med 
pancreaskreft var tvilstilfeller, tyder dette på at steroidprøve stort sett er unødvendig. 
Steroidprøve bør ikke inngå som rutine i diagnostikken, men heller som en siste del av 
utredningen. 
Annen organaffeksjon 
AIP og PC kan skilles fra hverandre ved at rundt 60% av AIP type 1 har affeksjon av andre 
organer som ledd i en IgG4 assosiert sykdom. Affeksjonen forekomme alene eller sammen 
med symptomer fra pankreas. Type 2 AIP er ikke assosiert til IgG4 mediert organ sykdom 
(8). Epidemiologisk ser en at 15-30% av type 2 AIP pasientene også har ulcerøs kolitt/IBD. 
Pancreaskreft er primært en prosess i pankreas, men er en aggressiv cancer som metastaser 
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tidlig i forløpet, som oftest til lever. Metastaser i lever er i studier ikke blitt forvekslet med 
AIP. 
Diagnostikk 
Om en ser på klinikk, laboratoriefunn, bildediagnostikk, steroidprøve og annen 
organaffeksjon alene finnes det ikke en definitiv undersøkelse for å skille AIP fra PC. 
Undersøkelsene må kombineres for å stille en sikker diagnose. Dette har gitt opphav til de 
diagnostiske kriteriene. Chari med flere fant at det i 30% av tilfellene var nødvendig med 
steroid test, biopsi eller kirurgi som en del av utredningen (36). 
Diagnostiske kriterier 
Alle de diagnostiske kriteriene benytter seg av en eller flere av fem kardinal egenskaper i 
ulike kombinasjoner. Følgende fem kriterier benyttes 1) bildediagnostikk, 2) serologi, 3) 
annen organaffeksjon, 4) histopatologi og 5) respons på steroider. De japanske, koreanske og 
asiatiske kriteriene krever tilstedeværelse av bildediagnostiske funn sammen med et eller flere 
tilleggskriterier. Da flere mente de originale japanske kriteriene var for snevre ble HISORt 
kriteriene publisert av Mayo klinikken. HISORt kriteriene er de mest omfangsrike, mens de 
originale japanske kriteriene er de minst omfangsrike, men mest brukervennlige. De 
koreanske kriteriene befinner seg et sted i midten ved å inkludere respons på steroider som et 
kriterium. 
 
Ulikheter i diagnostikken av AIP type 1 og type 2 er også markante. Type 1 kan diagnostieres 
på flere ulike måter, ofte uten å ha histologi. Type 2 krever histologi. Mange av de tidligere 
kriteriene ble laget på en tid hvor type 2 var lite kjent. Dette gjelder de japanske, koreanske og 
asiatiske kriteriene som er fokusert på AIP type 1. JPS2011 åpner for å diagnostisere AIP type 
2. Forskjeller i de diagnostiske kriteriene gjenspeiler også forskjeller i valg/tilgjengelighet av 
undersøkelser og referanseverdier, for eksempel er ERCP lite brukt i USA (36). 
 
ICDC ansees å representere oppdatert kunnskap og presise kriterier. Innvendinger mot de 
internasjonale kriteriene er at det er vanskelig å diagnostisere sen fase/utbrent AIP og at det er 
kun histologi kan stille sikker type 2 diagnose. Den viktigste innvendingen mot ICDC er at de 
er for omstendelige for bruk i klinisk praksis.  
 
En rekke studier sammenligner de ulike diagnostiske kriteriene.	  Sumimoto med flere fant at 
ICDC hadde en sensitivitet på 95,1%, koreanske 90,2,%, japanske 86,9%, asiatiske 83,6% og 
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HISORt 83,6 (20). Alle hadde en spesifisitet på 100% sammenlignet med en kontrollgruppe 
med 56 PC. Pasientene var selektert ved at de oppfylte minst et av de fem diagnostiske 
kriteriene. Studien hadde kun en pasient med type 2 AIP. Naitoh med flere fant at ICDC 
hadde en sensibilitet 98.4% og en spesifisitet på 100%, JPS2011 en sensibilitet på 84.4% og 
spesifisitet på 100% (46). HISORt hadde en sensibilitet på 92.2% og en spesifisitet på 100%. 
Asiatiske kriterier hadde til sammenligning en sensibilitet på 84.4% og spesifisitet på 87.8%. 
Forfatterne forklarer forskjellen mellom ICDC og JPS2011 med lavere sensibilitet på 
bildediagnostikken for JPS2011 kontra ICDC. Ulempene ved begge disse studiene er 
seleksjonsskjevhet, blant annet lav forekomst av type 2 i begge studier. Spørsmålet er også 
om det finnes AIP pasienter som faller utenfor disse kriteriene. 
Forslag til utredning 
Utredning av en oppfyllning i pankreas varier avhengig av utstyr som er tilgjengelig. Basert 
på tre studier foreslås utredning av suspekt tumor i pankreas og AIP etter flytskjema i figur 1 
(8, 20, 36). 
 
 
Figur 1: Flytskjema for utredning av tumor i pankreas og klinisk AIP mistanke. 
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Særlige utfordringer 
Bildediagnostisk er fokal/segmental type AIP vanskeligst å skille fra pancreaskreft. 
Laboratorieprøvene ligner i stor grad, med unntak av høy IgG4 hos AIP type 1 og høy CA19-
9 hos pancreaskreft pasienter. Sah med flere og Kamisawa med flere fant at type 2 AIP oftere 
har fokal affeksjon av pankreas (11, 13). AIP type 2 som ikke har høy IgG4 eller annen 
organaffeksjon vil kunne ligne på pancreaskreft med lav CA19-9. Om lesjonen i tillegg er 
fokal/segmental, vil tilstanden bli en diagnostisk utfordring. Da blir det nødvendig med biopsi 
og eventuelt steroid test. Om biopsi ikke utføres på pasienter med antatt operativ 
pancreaskreft før kirurgi, kan en miste AIP diagnosen. Denne utfordringen viser seg ved 
høyere frekvens av kirurgi ved type 2 (11, 13). 
 
Chandrasegaram med flere rapporterte funn av både AIP og PC hos samme pasient til tross 
for normal serologi, diffust ”pølse”-formet pankreas og en tidlig FNA som tydet på betennelse 
(57). Gupta med flere antydet økt forekomst av PC hos AIP pasienter, etter å ha funnet to PC 
blant 84 AIP pasienter ved 6 og 10 års oppfølging (58). Forekomst av AIP og pancreaskreft 
hos samme pasient kan være enda en diagnostisk utfordring. 
Felles utfordringer/feilkilder 
Utfordringen ved å studere AIP skyldes at tilstanden er sjelden og relativt nyoppdaget. 
Internasjonale diagnostiske kriterier ble etablert så sent som i 2011. Før dette hadde mange 
sentre sine egne kriterier. Dette medførte til heterogene studier som vanskelig kan 
sammenlignes. De ulike diagnostiske kriteriene omfavner ulike deler av AIP pasientene.  
 
Lav forekomst av AIP gjør at studiene ofte er retrospektive, noe som kan gi 
seleksjonsskjevhet. Ofte vil de retrospektive studiene ikke ha utført alle testene på alle 
pasientene. Kohorter vil ofte være gullstander ved undersøkelse av årsak og utvikling, men er 
vanskelige å utføre på tilstander med lav forekomst. Den lave forekomsten av AIP gjør at 
tallmaterialene ofte er små. 
 
Sammenligning er krevende, da mange av studiene om AIP ikke har inkludert PC. 
Demografiske forskjeller 
Det rapporteres ulik forekomst av AIP type 2 på verdensbasis. I USA og Europa rapporteres 
type 2 utgjør 20-40% av alle AIP-tilfellene, men diagnosen er sjelden i Asia og Japan (7, 58). 
Årsaken til denne rapporterte forskjellen er ikke klarlagt. Det kan skyldes faktiske regionale 
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og/eller etniske forskjeller eller ulikheter i faglig annerkjennelse av de ulike typene AIP (58). 
Lav biopsirate (IDCP krever biopsi i følge ICDC) er en annen mulig forklaring (8). At 
steroidprøve benyttes i stedet for biopsi kan også gi opphav til forskjeller i rapportert 
forekomst av AIP type 2 (13). Denne forskjellen gjør det vanskelig å sammenligne resultater 
mellom studier. 
Svakheter ved oppgaven 
Hovedproblemet med oppgaven er metoden. Oppgaven er basert på søk i PubMed. Da søket 
ikke er systematisk, kan det gi seleksjonsskjevhet. Resultatene stemmer imidlertid godt med 
det som tidligere er beskrevet i lignende artikler. 
Konklusjon 
Diagnostikken av AIP har gjennomgått en omfattende utvikling de siste tiårene. Stort sett vil 
det preoperativt være mulig å skille autoimmun pankreatitt og pancreaskreft. Det er fortsatt 
usikkerhet knyttet til å skille fokal IgG4 negativ AIP type 2 fra pancreaskreft. 
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